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Cardiopathies congenitales 

a I'age adulte : de nouveaux 
problemes pour le medecin 

Le nombre d'adultes ayant une cardiopathie congenitale operee dans 
I'enfance croTt rapidement ; la moitie d'entre eux ont besoin d'un suivi 
specifique en raison d'un risque cardiaque serieux (troubles du rythme, 
insuffisance cardiaque...). Le passage entre le suivi pediatrique et le 
suivi « adulte » est un moment delicat qui justifie des consultations 
de « transition » axees sur I'education des adolescents. 


Laurence Iserin*' **, Magali Ladouceur* 


1 incidence des cardiopathies congenitales est environ 
de 5 a 8 pour mille naissances vivantes. Quelques- 
unes atteignent I’age adulte sans recours a la chirurgie 
ou au catheterisme, car elles sont bien tolerees (communi- 
cation interauriculaire, petite communication interventri- 
culaire, stenose ou fuite valvulaire moderee) ; nous en 
parlerons peu, car elles posent peu de problemes aux car- 
diologues d’adultes qui en ont l’habitude. 

En revanche, les malformations traitees dans I’enfance 
chez des patients qui atteignent I’age adulte posent un pro- 
bleme plus serieux, car elles sont plus complexes et peu 
connues des cardiologues d’adultes. Ces patients adultes 
sont nombreux depuis que les progres de la chirurgie et 
du catheterisme permettent la survie de pres de 80% des 
enfants atteints de cardiopathies (y compris un grand 
nombre de cardiopathies complexes). Ainsi, beaucoup de 
ces patients ne sont pas gueris et tous doivent etre sur- 
veilles, car des complications potentielles, rythmiques en 


particulier, sont tres frequentes. Certaines posent des pro- 
blemes apparemment mineurs (defaut d’etancheite des 
cicatrices auriculaires ou ventriculaires, cloisons inter- 
auriculaires ou interventriculaires) mais qui peuvent se 
compliquer de troubles du rythme, d’endocardite, d’abces 
du cerveau ou d’accident vasculaire cerebral. D’autres 
patients, dont les malformations ont ete corrigees, restent 
serieusement atteints (valves fuyantes, voire absentes, 
comme la valve pulmonaire apres reparation d’une tetra- 
logie de Fallot; vaisseaux restant malposes avec un ventri- 
cule droit restant en position sous-aortique [systemique] 
comme dans les reparations atriales des transpositions des 
gros vaisseaux ou les transpositions corrigees des gros 
vaisseaux ; reparations avec tubes et valves qui s’alterent et 
doivent etre changes avant que le ventricule ne s’abime ; 
vaisseaux pulmonaires manquants ou endommages 
responsables d’hypertension pulmonaire et de defaillance 
ventriculaire droite lorsque les shunts ventriculaires ou 
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EST NOUVEA 





La population des patients ayant une cardiopathie congenitale 
a I'age adulte est en constante augmentation. Leur prise en 
charge, en particulier pour les cardiopathies complexes, doit 
se faire en milieu specialise. Des unites de cette nature se 
mettent en place en Europe et en France en particulier. 

Les progres dans cette « sous-specialite » font appel : 

• a ceux de la rythmologie interventionnelle (ablation des 
troubles du rythme par radiofreguence) ; 

• a ceux de la radiologie (IRM et tomodensitometrie 
multibarrettes) ; 

• au catheterisme interventionnel (fermeture percutanee des 
communications interauriculaires). 

Enfin, la chirurgie cardiague s'appligue de plus en plus a des 
patients multioperes (risgue important). La correction de la 
fuite pulmonaire (seguelle de chirurgie de la voie pulmonaire 
comme par exemple dans les tetralogies de Fallot) represente 
une proportion croissante de ces interventions. 


arteriels sont operes tardivement, ou dans les formes defa- 
vorables d’atresie pulmonaire avec communication inter- 
ventriculaire ; ostiums coronaires retrecis apres reparation 
anatomique de la transposition des gros vaisseaux). 

Ces patients doivent etre minutieusement surveilles 
pour anticiper des complications irreversibles et, en parti- 
culier, eviter que le myocarde ventriculaire droit ou gauche 
ne s’altere. Enfin, de plus en plus de cardiopathies irrepara- 
bles sont maintenant corrigees dans Fenfance et « survi- 
vent » dans des conditions precaires (ventricules uniques 
de tous types, arbre pulmonaire trop degrade, myocarde 
trop altere) et posent de tres gros problemes (transplanta- 
tion coeur et coeur-poumon, stimulateur cardiaque et abla- 
tion de troubles du xythme, reprise chirurgicale). 

On estime a environ 100 000 le nombre de ces patients 
operes en France avec, comme au Royaume-Uni, environ 
1 600 nouveaux cas par an. 1 On estime que 50% de ces 
patients operes ou ayant vu leurs problemes regies ont 
besoin d’un suivi specialise et qu’une hospitalisation pour 
problemes serieux sera necessaire chez plus de 10% 
(pour troubles du lythme, insuffisance cardiaque, evalua- 
tion pretransplantation, catheterisme cardiaque diagnos- 
tique et interventionnel, et reprise chirurgicale). 

L’adolescence est un moment crucial dans revolution 
de ces pathologies et un moment ideal d’appropriation de 
la pathologie (les interlocuteurs principaux dans Fenfance 
ayant toujours ete les parents). L’education du patient sur 
sa pathologie, son traitement et son suivi est fondamen- 
tale. Des consultations dites de transition entre la pedia- 
trie et l’age adulte se developpent. Elies ont pour but prin- 
cipal d’eviter les ruptures de suivi frequentes a cet age et 
qui peuvent etre deleteres pour les patients. Aide psycho- 
logique, orientation professionnelle, insertion sociale des 
patients handicapes par des cardiopathies severes necessi- 


tent une vraie infrastructure, ce d’autant que le probleme 
cardiologique est souvent intrique avec des problemes 
extracardiologiques (sequelles orthopediques, neurolo- 
giques des chirurgies passees) et, chez les femmes, 
gyneco-obstetricaux (grossesse et contraception). 

De telles specificites sur des patients aux malforma- 
tions souvent complexes ne peuvent etre bien prises en 
charge que dans des structures dediees, avec des mede- 
cins specialement formes a ces pathologies, et une infras- 
tructure paramedicale (psychologues, assistante sociale, 
educateur, orientation professionnelle). Sur le plan car- 
diologique, il est essentiel d’avoir une equipe complete 
connaissant les cardiopathies congenitales, en insistant 
particulierement sur Fimagerie non ultrasonique (image- 
rie par resonance magnetique [IRM] et tomodensitome- 
trie multibarrettes), car ces patients sont peu echogenes : 
le catheterisme avec une experience tres specifique des 
protheses qui sont tres differentes de la coronarographie ; 
une rythmologie de pointe en particulier pour stimulation 
cardiaque et Fablation ; et bien sur la chirurgie et la reani- 
mation par des professionnels connaissant bien les car- 
diopathies congenitales. L’assistance extracardiologique 
releve surtout de la gyneco-obstetrique, de la genetique, 
de Fhematologie et de Forthopedie. Ces unites speciali- 
ses existent de longue date aux Etats-Unis, au Canada, et 
au Royaume-Uni. On estime qu’une unite specialisee est 
necessaire pour une population generale de 10 millions 
d’habitants. 2 Des recommandations americaines, cana- 
diennes et recemment europeennes ont ete redigees. 2 
Elies decrivent les structures necessaires pour la prise en 
charge de ces patients, precisent quelles pathologies doi- 
vent etre suivies en milieu specialise, et le consensus 
actuel pour Fattitude medicale pour chaque pathologie. 
Une unite de ce type se met en place a Paris a l’Hopital 
europeen Georges Pompidou, regroupant le suivi et la 
prise en charge multidisciplinaire de ces patients. 

CONDUITE A TENIR DEVANT 
LES CARDIOPATHIES OPEREES 


C’est la cohorte de patients la plus importante. Les premie- 
res interventions realisees a coeur ouvert datant des annees 
1960, les enfants operes alors sont maintenant des adultes. 

Cardiopathies dites ccgueriesn par la chirurgie 

Ce sont les malformations simples : fermeture de com- 
munications interventriculaires et interauriculaires, cure 
de stenose pulmonaire. Leur suivi doit etre minimal en 
Fabsence de lesions associees, mais les cicatrices peuvent 
etre responsables de troubles du rythme, et les patients 
doivent etre prevenus qu’un electrocardiogramme (ECG) 
doit etre pratique en cas de malaise. Dans bien des cas, il 
faut maintenir la prophylaxie de Fendocardite ou sur- 
veiller de petites anomalies residuelles qui peuvent s’ag- 
graver comme, par exemple, une fuite mitrale apres cure 
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de canal atrio-ventriculaire (associant communication 
interauriculaire ostium primum et valve auriculo-ventri- 
culaire unique, avec ou sans communication interventri- 
culaire d’admission), car elle peut evoluer pour son pro- 
pre compte et necessiter une reintervention a l’age adulte. 
Signalons qu’une fermeture de communication interven- 
triculaire peut se compliquer de la constitution a bas bruit 
d’une stenose sous-aortique et que la ligature du canal 
arteriel peut se compliquer d’une repermeabilisation 
secondaire, si bien qu’on prefere aujourd’hui la section- 
suture ou la fermeture par catheterisme interventionnel. 

La transposition des gros vaisseaux traitee en periode 
neonatale par « switch arteriel » est consideree comme 
« guerie » si l’on a bien verffie que les coronaires etaient 
parfaitement normales. Encore faut-il surveiller la taille 
de l’aorte ascendante, l’absence de fuite aortique et de 
stenose supravalvulaire pulmonaire et apprecier la 
reserve coronaire, car ces patients sont peut-etre a risque 
de complications precoces. Un bilan cardiaque avec 
epreuve d’effort et echographie tous les 3 ans s’impose, et 
il faut s’efforcer d’eviter les autres facteurs de risque de la 
maladie coronaire. 

Cardiopathies dites « reparees » 
par la chirurqie, mais qui ne le sont pas 

La coarctation operee est un obstacle de Fisthme aor- 
tique, responsable d’une hypertension arterielle aux 
membres superieurs. Sa cure donne generalement de 
bons resultats, mais ces patients doivent etre surveilles, 
car des complications peuvent survenir. Le risque de 
recoarctation n’est pas negligeable, necessitant parfois 
une dilatation percutanee au ballon avec mise en place 
eventuelle d’un stent (fig. 1). Des anevrismes peuvent 
s’observer et doivent etre recherches par FIRM. Le risque 
d’hypertension arterielle residuelle de repos ou d’effort 
existe, meme en l’absence de recoarctation, et meme en 
cas d’operation precoce il est dependant de la morpholo- 


gie de la crosse aortique. Les lesions associees de la valve 
aortique (bicuspidie tres frequente et parfois anevrisme 
de l’aorte ascendante) et/ ou mitrale sont frequentes et 
necessitent un suivi echographique et une prophylaxie de 
l’endocardite. Un suivi tout au long de la vie est indispen- 
sable avec echographie cardiaque, epreuve d’effort et au 
moins une fois IRM ou tomodensitometrie. 

La stenose aortique operee dans l’enfance doit aussi 
faire l’objet d’un suivi soigneux avec epreuve d’effort et 
echographie-doppler, car il faut souvent reintervenir en 
raison d’une ischemie, de la dysfonction du ventricule 
gauche ou l’aggravation du gradient de pression. Il faut 
alors substituer la valve malade soit par une valve meca- 
nique, soit, surtout chez les jeunes femmes, par la propre 
valve pulmonaire du patient (intervention de Ross). 

La reparation de la tetralogie de Fallot consiste en 
une fermeture de la communication interventriculaire et 
un elargissement de la voie pulmonaire par un patch, avec 
souvent l’ouverture de l’anneau pulmonaire, ce qui laisse 
en place une fuite pulmonaire longtemps bien toleree. La 
grande majorite de ces patients vont bien, menent une vie 
normale, 3 et les jeunes femmes peuvent envisager une 
grossesse si la fonction ventriculaire droite est conservee. 
Cependant, certains operes peuvent mourir subitement 
par troubles du xythme ventriculaire : le risque est faible 
(0,1 % par an) mais difficile a prevoir. La fuite pulmonaire 
importante, avec dilatation et eventuellement dysfonction 
du ventricule droit, les favorise. Cette fuite peut devenir 
symptomatique apres l’age de 30 ans (dyspnee d’effort a 
quantifier par une epreuve d’effort ou par la mesure de la 
consommation d’oxygene a l’effort). Les troubles de la 
conduction severes (bloc auriculo-ventriculaire complet) 
sont devenus rares. Ainsi, ces patients doivent se soumet- 
tre a une surveillance clinique annuelle avec ECG pour les 
troubles du rythme et de la conduction et, en particulier, 
la largeur du QRS, radiographie de thorax et echocardio- 
graphie pour apprecier (bien mal) la dilatation du ventri- 
cule droit et le degre de stenose ou de fuite pulmonaire 




HO Jeune femme de 
20 ans operee d'une 
coarctation a I'age de 
3 ans. Hypertension 
arterielle de repos : 
160/80 mm Hg 

A. Recoarctation longue 
(fleche) ; 

B. Resultat apres mise en 
place d'un stent, disparition 
de I'hypertension arterielle. 
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residuelles. L’IRM devient la technique de choix pour 
apprecier Fimportance de la fuite pulmonaire et l’anato- 
mie des branches pulmonaires. II est certain qu’il faut 
optimiser les conditions de charge du ventricule droit en 
reduisant les obstacles et en minimisant les fuites qui sont 
quasi constantes, car la valve pulmonaire est tres rarement 
preservee. II est probable que, avec le temps, l’etat de 
sante d’un nombre grandissant de patients necessitera 
une « valvulation » de la voie pulmonaire, surtout lorsque 
celle-ci pourra se faire, non plus par la mise en place chi- 
rurgicale d’une homogreffe, mais par celle, percutanee, 
d’un stent valve (bg. 2). 4 

Quelques patients beneficient aussi de Fimplantation 
de defibrillateurs en cas de troubles du rythme ventricu- 
laire severes. 

Les transpositions ou malpositions des gros vais- 
seaux avec communication interventriculaire et ste- 
nose pulmonaire autrefois traitees avec un tube (inter- 
vention de Rastelli) et qui ont beneficie de Fintervention 
de Lecompte, posent sensiblement les memes problemes 
que les tetralogies de Fallot et sont justifiables du meme 
type de surveillance. 

Les adultes d’aujourd’hui qui ont ete operes (jusqu’au 
debut des annees 1980) d’une transposition des gros 
vaisseaux Font souvent ete selon les techniques de plastie 
intra-auriculaire de Mustard et Senning qui derivent le 
sang des veines caves au ventricule gauche connecte a 
l’artere pulmonaire, et le sang des veines pulmonaires au 
ventricule droit connecte a l’aorte. Ces patients sont a haut 
risque de mort subite (10 fois plus frequent que pour la 
tetralogie de Fallot), car les troubles du rythme sont 
presque constants, associant des arythmies auriculaires 
(flutter), actifs et rapides a une defaillance sinusale qui 
rend les therapeutiques medicamenteuses hasardeuses et 



UiiilllZfl Stent valve muni d'une valve jugulaire deboeuf. 

Materiel utilise pour la valvulation percutanee pulmonaire. 
(Autorisation des D rs Boudjemline et Bonhoeffer). 


necessite parfois la mise en place d’un stimulateur defini- 
tif. Les techniques d’ablation par radiofrequence peuvent 
etre utilisees, mais il s’agit souvent de circuits complexes 
requerant des procedures multiples. Ces troubles du 
rythme aggravent souvent une deterioration de la fonc- 
tion du ventricule droit qui est en position systemique, 
avec fuite frequente de la valve tricuspide, elle aussi lais- 
see en position systemique. Enfin, il n’est pas rare que les 
chenaux cave et pulmonaire construits dans l’oreillette se 
retractent ou ne grandissent pas assez et fas sent obstacle 
au retour veineux. Le suivi de ces patients doit etre rigou- 
reux, car la plupart d’entre eux, asymptomatiques, se 
croient gueris et ne consultent pas spontanement. Les 
malaises, syncopes ou palpitations doivent faire recher- 
cher en urgence un trouble du rythme auriculaire. La sur- 
veillance Holter est fondamentale. En cas de ventricule 
defaillant, la transplantation cardiaque est souvent la seule 
issue. Fort heureusement, la cohorte de ces patients a haut 
risque diminue, car de nos jours ( v . supra « switch ») cette 
cardiopathie est traitee par la nouvelle technique du 
switch arteriel realisee en periode neonatale, debutee en 
France il y a environ 25 ans. La surveillance porte essen- 
tiellement ici sur les coronaires reimplantees. 5 

Les malformations obligeant a la mise en place d’un 
tube ou d’une homogreffe telles que le tronc arteriel 
commun, les atresies pulmonaires avec communication 
interventriculaire, les interventions de Ross, sont des mal- 
formations qu’il faudra reoperer ou traiter au cathete- 
risme par stent valve. R est crucial que ces patients soient 
suivis tres attentivement pour trouver le bon equilibre 
entre une multiplication excessive et dangereuse d’inter- 
ventions et la deterioration irreversible du myocarde. 

Cardiopathies irreparables 

Certaines cardiopathies congenitales cyanogenes sont 
inoperables des l’enfance pour trois raisons : il n’y a qu’un 
ventricule anatomique ou fonctionnel (ventricule unique, 
atresie tricuspide) ; la vascularisation pulmonaire est 
incomplete et ne se fait que par des collaterales aorto- 
pulmonaires (atresie pulmonaire avec communication 
interventriculaire) ; il y a hypertension arterielle pulmo- 
naire fixee par une arteriolite pulmonaire (syndrome 
d’Eisenmenger, consequence d’un shunt gauche-droite 
avec hypertension pulmonaire negligee pendant de nom- 
breuses annees, avec hypertrophie intimale, puis throm- 
bose et occlusion des arterioles pulmonaires ; d’ou eleva- 
tion des resistances arteriolaires pulmonaires et inversion 
du shunt a travers la communication qui devient droite- 
gauche, done cyanogene). 

Il s’agit done d’un groupe disparate fait de cardiopa- 
thies complexes, et le pronostic depend du degre de cya- 
nose et de ses complications (intolerance d’effort, abces 
ou embole cerebral ou systemique, polyglobulie, hyper- 
uricemie) et de la fonction myocardique alteree par l’hy- 
poxemie chronique. 
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La prise en charge de ces cardiopathies cyanogenes est 
particuliere. Chaque injection ou perfusion intraveineuse 
comporte un risque majeur d’embolie en particulier cere- 
brale. Un foyer infectieux chronique peut etre le point de 
depart d’un abces cerebral, car le fibre pulmonaire est 
court-circuite. La prise en charge de la polyglobulie doit 
etre meticuleuse, guidee par les symptomes plutot que par 
les chiffres absolus d’hemoglobine ou d’hematocrite, mais 
il faut traiter activement pour que l’hematocrite ne depasse 
pas 65 %. On y parvient par des saignees qui echangent au 
maximum 500 m L de sang contre une solution colloide 
par exemple. La microcytose est aussi nuisible pour l’he- 
matose tissulaire ; elle peut induire les memes symptomes 
que la polyglobulie et doit done etre prevenue par un trai- 
tement martial. 8 Les troubles de l’hemostase sont fre- 
quents et contre-indiquent souvent les anticoagulants au 
long cours. Le recours a l’hydroxyuree (Hydrea) par voie 
orale permet souvent d’espacer les saignees, mais expose a 
la majoration de la thrombopenie. Une grossesse chez une 
patiente cyanosee est une situation a haut risque maternel 
(thrombose, hemoptysie) et foetal (hypotrophie). Dans le 
syndrome d’Eisenmenger, elle est formellement contre- 
indiquee en raison d’un risque de mortalite maternelle qui 
peut atteindre 50 °/o. Les therapeutiques medicamenteuses 
de l’hypertension arterielle pulmonaire idiopathique sont 
en cours devaluation chez ces patients (en particulier les 
inhibiteurs des recepteurs de l’endotheline). 9 

CARDIOPATHIES MINEURES NON OPEREES 

A L'AGE ADULTE 


II est impossible d’envisager ici revolution spontanee de 
toutes les cardiopathies congenitales ; aussi detaillerons- 
nous plus particulierement celles qui sont relativement 
frequentes et dont la survie est attendue a l’age adulte, 
ayant fait l’objet de progres dans leur prise en charge. 
Elies peuvent etre reparties en deux groupes : anomalies 
benignes et bien tolerees (communication interventricu- 
laire, interauriculaire, bicuspidie aortique peu stenosante, 
stenose pulmonaire moderee) qu’on suit en consultation ; 
malformations decouvertes a l’age adulte (canal arteriel, 
communication interauriculaire, coarctation, anomalie 
d’Ebstein, double discordance). 

La persistance du canal arteriel peut, si le vaisseau est 
tres large, entramer une hypertension arterielle pulmo- 
naire fixee. Si le canal arteriel est de calibre significatif 
(superieur a 4 mm) il n’y a pas d’hypertension arterielle 
pulmonaire, mais simplement un hyperdebit et un volume 
diastolique qui peut ischemier un ventricule gauche dilate 
par la surcharge volumetrique. Il est imperatif d’occlure 
ces canaux pour eviter que, a bas bruit (comme pour une 
fuite aortique), une insuffisance cardiaque apparaisse, 
associee a une insuffisance pulmonaire et a une dilatation 
de l’artere pulmonaire. Les canaux arteriels de petite taille 
sont asymptomatiques et peuvent etre decouverts sur un 


UUlIttU Imagerie par 
resonance 

magnetique chez une 
jeune femme de 
22 ans. Coarctation 
aortique native, 
stenose isthmique 
serree, collateralite 
tres developpee 
(cliches du P r 
E. Mousseaux, Hopital 
europeen Georges 
Pompidou, Paris). 

souffle continu sous-claviculaire gauche. Leur fermeture 
est souhaitable en raison du risque d’endocardite, de pre- 
ference par catheterisme interventionnel, car la chirurgie 
est difficile chez Fadulte en raison de parois ductales fragi- 
les, voire calcifiees. 

Les communications interauriculaires, surtout de 
type ostium secundum situees au centre du septum inter- 
auriculaire, sont tres frequemment decouvertes tardive- 
ment en raison de Fabsence de symptomes jusqu’a un age 
avance et de signes physiques discrets. En cas de defaut 
large, la plupart des patients sont symptomatiques a partir 
de 50 ans : des troubles du rythme a type de flutter et de 
fibrillation auriculaire apparaissent, Fhypertension arte- 
rielle pulmonaire, meme moderee, impose une surcharge 
de travail au ventricule droit ; une insuffisance mitrale 
peut aussi survenir. Les shunts significatifs entramant une 
dilatation importante des cavites droites (taille du ventri- 
cule droit au moins egale a celle du ventricule gauche) 
doivent done etre supprimes avant. La survenue d’une 
hypertension arterielle pulmonaire fixee est rare (moins 
de 7 % des communications interauriculaires ostium 
secundum), mais elle est plus frequente chez les femmes 
et favorisee par les grossesses multiples. Enfin, la presence 
d’une maladie pulmonaire, comme une bronchopathie 
obstructive ou un emphyseme, rend plus frequente la sur- 
venue de symptomes ou d’une hypertension arterielle 
pulmonaire. Les petits shunts doivent etre respectes, mal- 
gre un risque d’embolie paradoxale. L’echographie trans- 
oesophagienne est le moyen le plus sur chez Fadulte de 
faire le bilan de cette communication interauriculaire : 
siege, diametre, anomalies associees, du retour veineux 
pulmonaire surtout. La chirurgie peut se faire par thoraco- 
tomie laterale, plus esthetique, chez la jeune femme. En 
fait, les methodes de fermeture percutanee remplacent 
aujourd’hui la chirurgie dans les formes centrales de dia- 
metre inferieur a 35 mm. 6 

La decouverte tardive d’une coarctation aortique, en 

general lors du bilan d’une hypertension arterielle, n’est 
pas rare surtout dans la population immigree ou le suivi 
pediatrique a ete defaillant. La longueur de l’evolution 
favorise le developpement d’une importante circulation 
collaterale, des lesions intimales des arteres systemiques, 
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Les cardiopathies congenitales simples operees dans I'enfance 
sont en general gueries. 

•/ Les autres cardiopathies necessitent un suivi a vie (sequelles 
hemodynamiques et rythmologigues). 

La prise en charge de ces patients doit etre multidisciplinaire. 

II ne s'agit pas de transposer une prise en charge pediatrique, 
puisgue les problemes sont differents : aptitude a I'emploi, 
grossesse, contraception, assurances. 

•4 Les explorations non invasives s'appuient sur les technigues 
d'imagerie par resonance magnetique et de tomodensitometrie. 

•4 Le catheterisme interventionnel est de pratigue courante 

dans les fermetures de communication interauriculaire chez I'adulte. 

•••••)■ Les seguelles rythmologigues et hemodynamigues doivent faire 
I'objet d'une prise en charge tres specialist et en collaboration 
entre rythmologues et medecins « congenitalistes ». 

d’ou un risque de dissection aortique, de rupture d’ane- 
vrisme dans le polygone de Willis ou de maladie coronaire 
precoce. La moyenne de survie spontanee de ces patients 
est de 35 ans en raison des complications de Fhyperten- 
sion arterielle. De plus, Fassociation a une bicuspidie aor- 
tique (un tiers des cas), augmente le risque d’endocardite 
et de dilatation dangereuse de Faorte ascendante. L’IRM 
est Fexamen de choix pour etudier les lesions ; elle a pris 
la place du catheterisme cardiaque (fig. 3). 


Lhypertension arterielle de ces patients est tres difficile 
a traiter. La chirurgie de resection-anastomose est a haut 
risque en raison de la fragilite des vaisseaux et de la circu- 
lation collateral. Parfois, la mise en place d’une prothese 
tubulaire est necessaire. Ainsi, certaines equipes propo- 
sent la mise en place d’un stent, couvert ou non, par voie 
percutanee. 7 Les resultats au long cours de cette tech- 
nique ne sont pas connus. Lhypertension arterielle peut 
ne pas regresser completement apres chirurgie ou stent, 
mais elle devient plus sensible au traitement medical. 

CONCLUSION 


Les pathologies cardiaques congenitales de Fadulte for- 
ment un groupe heterogene. Cette population croit tres 
rapidement. La prise en charge est relativement speciali- 
see, faisant appel a de nombreux intervenants. Elle doit 
tenir compte des techniques chirurgicales parfois ancien- 
nes et de leurs multiples sequelles. Chaque decision ope- 
ratoire doit tenir compte du risque inherent a la reouver- 
ture sternale qui n’est qu’une raison parmi beaucoup 
d’autres qui font de la chirurgie cardiaque chez Fadulte 
une discipline a risque beaucoup plus eleve que chez Fen- 
fant. Les situations de cyanose sont aussi a tres haut risque 
de complications multiples, en particulier iatrogenes. La 
prise en charge des grossesses doit se faire en milieu spe- 
cialise avec une collaboration etroite de la maternite et 
des cardiologues. ■ 


SUMMARY Adult congenital heart diseases: physicians facing new difficulties 

Nowadays, 70 to 80 % of the patients with congenital heart disease reach adulthood. Transition from pediatric cares to adult medicine is sometimes 
difficult resulting in loss of follow up, which can be deleterious in young adult with serious disease. Specialized units have been created all around the 
world and now in Europe. The needs for this population are specific (employment, contraception, pregnancy). Complex operated defects will need 
specialized assessment and follow up (tetralogy of Fallot, atrial switch for transposition of the great arteries). Arrhythmias are an important cause of 
admission. Native defect are sometimes revealed in adulthood (simple: asd, arterial duct, complex double discordance, Ebstein disease), or are not 
operable (mainly cyanotic disease). 
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RESUME Cardiopathies congenitales a I'age adulte: de nouveaux problemes pour le medecin 

De nos jours, 70 a 80 % des enfants atteints de cardiopathies congenitales operees atteignent I'adolescence et I'age adulte. Le passage de 
I'environnement pediatrigue au suivi adulte est parfois I'occasion d'une perte de vue de ces patients, ce gui peut leur etre prejudiciable. Des unites 
specialises se structurent a travers le monde et en Europe pour repondre a leurs besoins specifigues et dont les preoccupations ne sont plus du 
domaine pediatrigue (aptitude a I'emploi, contraception, grossesse). Les cardiopathies simples sont gueries par la chirurgie. Les cardiopathies 
complexes « reparees » (tetralogie de Fallot, transposition des gros vaisseaux operee par les technigues de Mustard et de Senning) posent des 
problemes principalement rythmigues. Enfin, un petit nombre de patients atteignent I'age adulte sans recours a la chirurgie, car la cardiopathie est bien 
toleree (simple : communication interauriculaire, canal arteriel ; ou complexe : maladie d'Ebstein, double discordance), ou au contraire, mal toleree, car 
elle est irreparable et alors le plus souvent cyanogene et invalidante. 
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